
INTRODUCCIÓN

La forma localizada de la enfermedad de Darier se
presenta como pequeñas pápulas queratósicas con
una distribución lineal siguiendo las líneas de Blasch-
ko, sin antecedentes familiares de enfermedad de Da-
rier y sin otra sintomatología acompañante. Histológi-
camente se observa una disqueratosis acantolítica,
pero dado que estos hallazgos no son específicos de
la enfermedad de Darier, la clínica es fundamental
para llegar al diagnóstico definitivo.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Una mujer de 21 años, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, consultó por presentar desde
hacía 3 años unas pequeñas pápulas queratósicas, de
coloración amarillenta-marrón-amarillenta, distribui-
das linealmente a lo largo de la cara posterior de la
pierna derecha. Las lesiones eran asintomáticas y no
empeoraban con el sol ni con el sudor. No presenta-
ba afectación de palmas o plantas, mucosa, ni anejos.
Había recibido tratamiento con corticoides tópicos
que empeoraban las lesiones (fig. 1).

En el estudio histológico de una de las pápulas se
apreciaba una acantolisis suprabasal (fig. 2), así como
abundantes células disqueratósicas que en las capas
superiores de la epidermis tomaban forma de cuerpos
redondos y en la capa córnea, de granos de Darier
(fig. 3). También presentaba un leve infiltrado infla-
matorio linfocitario superficial.

La paciente fue tratada con ácido glicólico al 30 %
formulado en pomada, como queratolítico, y tras 2 me-
ses presentó una notable mejoría.

DISCUSIÓN

La enfermedad de Darier se debe a mutaciones en
el gen ATP2A2, localizado en el brazo largo del cro-
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Resumen.—La enfermedad de Darier es una genodermatosis
con un patrón de herencia autosómico dominante que en oca-
siones se presenta siguiendo un patrón lineal.
Presentamos el caso de mujer de 22 años que presentaba
desde hacía 3 años unas pequeñas pápulas marrones-ama-
rillentas de distribución lineal en la extremidad inferior dere-
cha sin otra afectación ni cutánea, ni mucosa ni de anejos.
No presentaba antecedentes personales ni familiares de in-
terés. Histológicamente se apreciaba una acantolisis su-
prabasal y abundantes células disqueratósicas. Con todos
estos datos se llegó al diagnóstico de enfermedad de Da-
rier lineal.
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LINEAR DARIER DISEASE

Abstract.—Darier disease is a genodermatosis with a pattern
of autosomal dominant inheritance, which occasionally pre-
sents by following a linear or segmental pattern. 
We present the case of a 22-year-old woman who had present-
ed for three years with small, linearly distributed, yellowish-brown
papules on the right lower extremity, with no other skin, mu-
cous membrane or appendage involvement. She had no per-
sonal or family history of any interest. Histologically, suprabasal
acantholysis and abundant dyskeratotic cells were seen. All of
this data led to the diagnosis of linear Darier disease.
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Fig. 1.—Lesiones formando un patrón lineal.



mosoma 12, dentro de la región 12q23-24.1. Este gen
codifica las ATPasas transportadoras de calcio, en el re-
tículo endoplasmático1. La alteración de esta enzima
produce un desequilibrio de las concentraciones de
calcio en el citoplasma y otras organelas intracelulares.

Se ha demostrado igualmente que la enfermedad
de Darier lineal constituye un mosaicismo con muta-
ción en el gen ATP2A22,3. Se reconocen dos tipos de
enfermedad de Darier lineal dependiendo de la alte-
ración genética que expresan4. Fenotípicamente la
tipo 1, que corresponde a un mosaicismo poszigótico,
se presenta con una distribución lineal sin anteceden-

tes familiares y sin otras manifestaciones de la enfer-
medad. Por otro lado la enfermedad de Darier seg-
mentaria tipo 2, caracterizada por una distribución di-
fusa combinadas con formas segmentarias o lineales,
es el resultado de la pérdida de heterozigosidad en el
gen que codifica la bomba de calcio en la zona de piel
más intensamente afectada5.

Histológicamente, el patrón disqueratósico acanto-
lítico que se presenta en esta entidad, aparece tam-
bién en el disqueratoma acantolítico, la dermatosis
acantolítica del área vulvocrural, el disqueratoma
acantolítico intertriginoso, la enfermedad de Hailey-
Hailey, la dermatosis disqueratótica acantolítica con-
génita, el nevo epidérmico disqueratósico acantolítico
y en la enfermedad de Grover.

Sin embargo, la distribución lineal, la no afectación
de las mucosas ni los pliegues y el hecho de que las le-
siones no sean congénitas, reduce los diagnósticos
diferenciales histológicos a tres entidades: la enfer-
medad de Darier lineal, el nevo epidérmico disquera-
tósico acantolítico y la enfermedad de Grover unilate-
ral o segmentaria.

Los nevos epidérmicos se presentan desde el naci-
miento como lesiones lineales o formando arabescos.
El patrón disqueratósico acantolítico se detecta en el
1,2 % de los casos de nevos epidérmicos 6,7. La con-
troversia comienza en el momento en que se publi-
can casos de nevos epidérmicos disqueratósicos acan-
tolíticos adquiridos8,9, ya que algunos autores, como
Ackerman, consideran a éstos al igual que a la ictio-
sis hystrix y al nevo epidérmico verrugoso inflamatorio
lineal (NEVIL), variantes de nevos epidérmicos. En
cambio, Happle considera que son variantes lineales
de la enfermedad de Darier, lo cual viene apoyado
por la demostración a nivel molecular de mutacio-
nes en el gen ATP2A2 en estos casos.

La disqueratosis acantolítica transitoria, o enferme-
dad de Grover se presenta como pápulas y vesículas
principalmente en tronco, acompañada en muchas
ocasiones de clínica sistémica como fiebre y malestar
general y al igual que la enfermedad de Darier puede
empeorar con la luz solar o el sudor. Se han descrito
casos de enfermedad de Grover lineal o zosterifor-
me10. Es en estos casos donde el diagnóstico diferen-
cial con el Darier lineal plantea problemas. Los casos
publicados de Grover lineal, han aparecido de forma
súbita tras un cuadro febril, y en edades tardías, datos
que irían en contra de un diagnóstico de enfermedad
de Darier lineal.

El tratamiento de la enfermedad de Darier lineal
suele limitarse a medidas tópicas principalmente con
retinoides, habiendo casos descritos de tratamiento
con tazaroteno, adapaleno, incluso 5-fluorouracilo.
Otras opciones terapéuticas son el láser de CO2 y la
crioterapia.

Consideramos que el hecho de que la alteración ge-
nética encontrada recientemente en los casos de en-
fermedad de Darier lineal coincida con la de la forma
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Fig. 2.—Acantolisis suprabasal con abundantes células disquerató-
sicas. (Hematoxilina-eosina, ×10.) 

Fig. 3.—Cuerpos redondos y granos de Darier. (Hematoxilina-eosi-
na, ×100.)



clásica de la enfermedad, favorece la hipótesis de con-
siderar esta entidad como una variante clínica de la
enfermedad de Darier y no como un nevo epidérmico
disqueratósico acantolítico.
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